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Ⅸey w o rds 肥大型非閉塞性心筋症 , 錯綜配列, 幼児
特発性心筋症 と は , ｢原因 ま た は関連 の 不 明 な 心 筋
疾患｣ と定義 さ れ , 産梅心 . ア ル コ ー ル 性心筋症 一 心
内膜線維弾性症 は その 名称を記 載 し て 特発性心筋症に
含める と し て い る1I . リ ウ マ チ 性心疾患 , 心 奇型 一 高血
圧性心疾患 , 虚血性尤､疾患 , 内分泌 性心 疾患 , 貧血,
肺性心 は本症か ら除外 さ れ る . 特発性心 筋症 は成人期
や思春期の 患 者に 発 見さ れ る こ とが 多い が
, 疫学調査
に よれば 小児に も相当数 の 患者が あ る と報告 さ れ て い
る
2I
･ 我々 は 臨床的 に 肥 大型 非閉塞性心筋症 と診断 され
た1才2 ケ月女児 の 剖検例を経験 し た の で 報告す る .
臨 床 事 項
症 例: 1才 2 ケ月女児
既 往歴= 患 児 は 第1 子で パ召和 52年1 0月 24 日満期
安産で 出生 し ･ 生下時体重は 2690g で あ っ た . 妊娠中 ,
分娩時と も母体及 び胎児に 異常 はな か っ た .
･家族歴‥ 従兄 が 1才 の 時に 心 臓病 (心室申隔欠損症
及び肺高血圧症 の 疑 い) で 手術後死亡 して い る .
現病歴 ‥ 昭和 53 年12月末 より患 児 は 感冒様症状を
呈して い た が パ召細 54年 1月 2 日に 哺泣 後嘔 吐 し た .
1月6 日 より元 気 なく 寝て ば か り い る よ う に な っ た
.
この 頃よ り眼 瞼 及 び四 肢 に 浮腫 が 出現 し , 1月 8 日某
病院入院し た ･ 1月 9 日朝に 痙攣が あり 心 電図上 の 異
常が指摘 さ れ 本学附属病院小児科 に 入院した .
入院時現症及 び経過‥ 体格中等 . 栄養良好. 眼瞼に
浮腫が み られ る ･ 頻脈が あり , 心音 は奔馬律 . 肝 を肋
弓下 1･5cm触知 す る . 四肢 に 軽度の 浮腫が み られ る
.
完全房室 ブ ロ ッ ク に よ る A da ms-Stokes発 作 が 頻発
す る ため に 心 室 ペ ー シ ン グが 施行 され た . 心 電図 , 心
エ コ ー 図及び心 音 の 所見か ら肥大型非閉塞性心筋症 と
診断さ れ た ･ ジ ギ タリ ス剤及 び利尿剤投与に よ り心不
全は軽快 し たが , 次第に ペ ー シ ン グ不全を認 め る よう
に な っ た ･1月 26日 A da m s-Stokes発作が頻発 し た た
め カ テ ー テ ル 電極を 入れか え た が , 11時50分無呼 吸
と なり , 同日 1 5時5分死亡 した .
入 院 時 検 査成 績: 血 液 一 般 赤 血 球 数 585×
10
4






尿素窒素22mg/dl,G O T58mI U /mL, G P T32mI U /mL,
L D H348miU /mL, A l- PlO9mI U/mL, 血 液 ガ ス pH
7･6▼Pa o21 02mmHg,Pa c o231mmHg,H C O盲31mEq/L ,
動脈血酸素飽和度98%. 血 清学的所 見 C R Pト), ウ イ
ル ス 抗休価: イ ン フ ル エ ン ザ A < 16, イ ン フ ル エ ン ザ
B < 1 6, ム ン ブ ス < 4, 風疹 < 8, コ ク サ ッ キ ー A9 く
4.B2 < 4,B3 < 4,B. < 4,B5 < 4. エ コ ー 9 < 4 胸部
X 線検査 心胸郭比67 % と拡大が み ら れる . 心電 図 完
An Autopsy Cas e of Hy pertrophic No n-O bstru ctiv e Ca rdio myopathy in Early Chil-
dhood･ To knji Kita m u ra, Ats u oM iw a *･ Shogo Eats uda * * & lsa o Naka nishi
, Depa r･
tm e nt of Patholog y(Ⅰ), Scho ol of M edicin e, Ka n a z aw a univ ersity.
*Departm ent of Patholog y, Fa culty of Medicin e, Toya ma Medic al and P har m a ceutic al
Univ ersity･ * *Scho ol of Pa ra- m edicine, Ka n a za w aUniv ersity.
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全房室 ブ ロ ッ ク 及び 左脚 ブ ロ ッ ク が み られ る ･ 心
エ コ
ー 図 左右両心室及び心 箋中隔の 肥厚 が み ら れ る･ 左室
流出路の 閉塞 . 狭窄 はな い ･
剖 検所見 (金沢大 学医学部剖検番号 8260)
一 般所 見:体格中等 . 栄 養良好 ･ 身長75c m･ 体 重8
■3
kg . 口唇に チ ア ノ
ー ゼ が み られ る ･ 胸郭 に は特 に 変形
は な い . 両鼠径部に 心 力 テ ー テ ル に よ る 手術創が あ る ･
内臓で は 肉眼 的 に 心猿以外 に は特 記す
べ き 変化 は な
い
. 組織学的に 両側肺 に は慢性 う っ 血 と巣状出血及 び
部分的な無気肺が み ら れ , 肝臓 に は慢性 う っ 血 と肝細
胞の 軽度脂肪変性が み られ た ･ そ の 他の 臓 掛
こ は著 変
を み な い .
JL､臓: 心襲 に は少量 の 淡黄色透明 の 液 が貯乱 心臓
は 95g , 球状 で 尻手拳よ り著 しく 大 ･ 心 外膜は平胤
冠動脈 は走行 に 異常 はな く ,閉塞や 狭窄 はみ られ な
い
･
心 奇型 はな く 動脈管及 び卵円孔 は閉鎖 し て い る ･ 左室
壁 の 厚 さ は0.7 ～ 1･2cmt右室壁 0･3cm ･心 室中隔 1･O
cpと両心室及 び申隔の 肥大が あ り ▼ 特 に心 室申隔
と左
室前壁に 著 しい (Fig･ 1)･ 右房 と石室 に軽度
の 拡張が
み られ る . 右房か ら三 尖弁 に か け て ペ
ー ス メ ー カ ー 設
置部位 に 一 致 して 壁在血栓 が付着 して い た ･ 弁膜 及び
心 内膜 に は異常 は な く ,.流出路の 閉塞や狭窄
はみ られ
なか っ た .
組織学的所見 : 心筋細胞は著明に肥大し互い に 不規則
に 交錯 し, い わ ゆ る錯綜配列 (disa r r ay) を と っ て い
る (Fig .2). 厚生省特発性心筋症調査研究班の 心 内膜
心筋生検光学顛微鏡所見診断 マ ニ ュ ア ル
3厄 基 い て 行
っ た心 筋細胞の 横径は Table l に 示 す通 り で あ る ･ JL
､
筋細胞横径 は左室 で 2紬 , 心 室 中隔 で 22〃, 石 室
で
2伽 と同年令の 正 常児の 値(10
～ 伽 )に 比較 して 著
しく 太く な っ て い る . 個々 の 心 筋細胞の 境界 はや や不
明瞭 と なり , 核の 濃縮 , 筋原線維 の 粗転化及 び空胞変
性が み られ た(Fig ･3 )･ こ の 空 胞 は P A S染乳 脂肪染
色 と も陰性 で あ っ た . JL､室中隔の 問質 に 膠原線維
の 増
加 があ るが . 左右 心室壁 に か ､て は線維の 増加 は は と
ん ど み られ な い . 雨尤､室 及び 申隔 に は 小静脈 の 拡張 と
主に リ ン パ 球 より な る巣状 の 小円形細胞浸潤が軽度に
み られ る . 小動脈 に は著変 は な い ･ 刺激伝導系の 検索
Table l. Av e工agediam eter Ofmyo cardialc ens
R. Ⅴ . S¢ptn m L･ Ⅴ･
cas¢ 20 〃 2 2〃 2 3〃
No工m alc姐 d lO
～ 15〃
で は 洞房結節に 軽度の 線維化が み ら れ た (Fig･4)･
剖 検診断 肥大型非閉塞性心筋症
主 病変 1)両心室 及 びJL､書 中 隔 の 肥 大 ( 心重量:
95g). 2 ) 心室 ペ ー シ ン グ後状態･ 3) 右肩の 壁在血栓
(ペ ー シ ン グ に よ る). 4) 右房石室の 軽度拡張, 副病




4}は特発 性心 筋症 を臨床的 見地か ら (1)
ぅ っ 血型と ( 2) 肥大型に 大別し て い る ･ 肥大型はさ
らに 左重液出路 ( 大動脈弁下部) に お け る 圧較差の有
鰍 こ より 閉塞性 と非閉塞性 に 分矯さ れ て い る ･ 本症例
は心 電図 , 心､エ コ ー 図 及び心､音の 所 見に 基づ い て 臨床
的に 肥大型非閉塞性尤､筋症と診断 さ れ , 剖検 に よ っ て
こ の 診断が 確か め られ た . 肥大型心 筋症 の 組織学的所
見の 一 つ と し て 心 筋細胞 の 錯綜配列が あ る ･ こ の 所見
は Te a r
6}に よ り最初 に 記載 さ れ , 高血圧症 ･ 冠 動脈疾
患 ,肺性心 や 正常の 心 臓 に も軽度 み ら れ る こ と ばある
6I
が , 肥大型尤､筋症 で は特徴的で あ る と さ れ て い る ･
N｡ ｡ rde n ら
7)は肥大型閉塞性尤､筋症の 中隔の 生検 にお
い て 肥大し た 心筋細胞 が
"
渦巻
" 状 の 配列 を とる こ と
を 観察 した が , Knierie m ら
8側 巴大型非閉塞性心筋症
で は錯綜配列 が心室中隔の みな らず両心室 に も みられ
る と報告 し て い る . Ma r o nら
別 は錯綜配列 は肥大型閉
塞性 心筋症に お い て は 心室中隔 に の み み ら れ , 肥大型
非閉塞性心筋症 に お い て は中隔の み な らず 両心 室壁に
も み ら れ る と し , 弁膜疾患等 に よ る 2次性肥大の 心臓
に は ほと ん ど み ら れ な い こ と か ら , そ の 形成 に 遺伝子
の 関与を考え て い る . 我々 の 観察 に お い て も , 中隔と
両心 室 に 錯綜配列が み られ た ･ 患 児 に は心 疾患 の 既往
も な く , 錯綜 配列 の 形成 に は Ma r o nらが い う よ う に
先 天的要因の 関与 が考 え られ る ･
特発性心 筋症の 成因 に 関 して は遺伝説
1 0 卜 12)
, ウ イ ル




るが , ま だ結論 に 達 し て い な い ･ 我 々 が経験 した患児
に つ い て 種 々 の ウ イ ル ス抗 体価 が測定 さ れ たが 異常
は
な か っ た . JL､筋炎の 既往歴 はな く , 剖検所見か らも心
筋炎 を示唆す る証拠 は なか っ た ･ 患児の 従兄が 1才
時
にJL､疾患 で 手 術後死亡 し て い る が , 他 に 心 筋症の 家族
歴 は な い . 本症 は思春期や成人期に 発症 す る ことが多
い が , 小児 に も発症す る こ と が 知 られ て お り ･ 疫学
調
査 に よ る と小 児 の 肥大型非閉塞性心筋症 19例申8
例
が1才以下 で 発症 して い る
2)
･ こ の よ う な乳児期の 小児
に 発症す る こ とを 考え る と , 本症の 成因に 何 らか
の先
天的異常が関与 し て い る こ とが 推定さ れ る ･
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結 語
1才2 ケ月 の 女児 に 発症し た肥大型非閉塞性JL､筋症
の 剖検例 を報告 し た . 臨床的に 心 電図 , 心 エ コ ー 図及
び心 音の 所見か ら肥大型非閉塞性 心 筋症 と診断 さ れ
た. 剖検で は両心 室 . 特 に 左宝前壁及 び中隔の 肥 大が
みられ た が流出路の 狭窄 や閉塞は なか っ た . 組織学的
に心筋細胞の著明な肥大, 錯綜配列, 変性が 両心 室及
び心室中偏 に み ら れ , 心 室中隔に は 問質の 線練化が
認 められ た .
稿を終 え る に当り , 臨床的所見に つ い て 御教示を い た だ い
た本学′ト児村久保賓先生に 感謝し , 御校閲を賜わ っ た 梶川欽
一 郎教授 に感謝の 意を表 しま す .
文 献
1) 特発性心筋症調査研 究 班 (班 長河 合忠 一 ): 特発
性心筋症診断 の 手引 . 厚生省特定疾患 , 特発性心 筋症
調査研究班 , 昭和 52年度報告集,195 - 198貢 ,19 7 8.
2) 大圏真彦 ･ 森忠 三 ･ 本 田 愈 ｡ 高 尾 篤 良 ･ 革 川 三
治 ･ 小佐野満 ･ 阿波彰 一 ･ 関 一 郎: ′ト児の 特発性心筋
症 の 全国集計 ･ 厚生省特定疾患特発性心 筋症調李研究
班(班 長河 合忠 一 ) 昭和 51年度報告集 .209-213 頁,
1 97 7.
3) 厚生省特発性心筋症調査研究班 . 病理 分 科会(分科
会長岡 田 了三):心 内膜心 筋生検光学顕微鏡所 見診断 マ
ニ ュ ア ル . 1 9 77.
4)God win, J. F. : Co nge stiv e a nd hy pe rtr ophic
Cardio myo m athie s. La n c et, l, 7 31- 73 9(1 9 7 0).
5)･Te a r, D. : Asym rn etrical hy pe rtr ophy of the
he a rt in yo u ng adults. Brit. He a rt J. , 2 0, 1-
8(1 95 8).
6)v a nde rBeトKahn, J∴ Mu s cle fibe r disa r r ay
in c om m o nhe a rt dis c a s e. Am . J. Ca rdiol. . 4 0,
355-3 64(197 7).
7)v a nNo o rde n, S. , 01se n, E. J. G. & Pe a r s e, A. G.
臥 : Hy pe rtr ophic obstr u ctiv e c a rdio myopathy,
a h istologic al, histo che mic al. a nd ultr a str u ct-
u ralstudy of biopsy m ate rial. Ca rdiova s c. Re s. ,
5, 1 1 8- 1 3 1( 9 7 1).
8)Knie rie m, H. , J. , Str 00ba ndt, R. , Meye r, H. &
Bo u rge oi$, M . :･Hype rtr ophic non - Obstr u ctiv e
C a rdio myopathず Ca u S ed by dis o rde r ofthe myo -
fiber te xtu r e. Vircho w Ar ch. A Path. Histol. ,
3モ汀, 2 09 - 21 8(1 9 7 5).
9) Ma r o n, B. J. , Fe r r 8 nd. V. J. , He n ry, W . L. ,
Cla rk, C. E. , Redw o od, D, R., Robe rts, W . C. ,
Ma r r o w, A. G. & Epstein , S. E. : Diffe r e n c e sin
distributio n of m yo c a rdialabn o r m alitie sin pat-
ie nts with obstru ctiv e a nd n o n obstru ctive
a sym m etric s eptal hype rtr ophy . Cir culatio n, 5 0,
4 36- 4 4 6(1 9 7 4).
10)Eva n s, W . : Fa rnilial ca rdio m egaly. Br. He a rt
J. , 1 1, 6 8- 82(1 9 4 9).
1 1) Em a n u el, R., W ither s, R. & 0
,
Brie n, K. :
Do min a nt and re c e s siv e m odes of inhe ritanc ein
id iopathic c a rdio myopathy . La ncet, 2, 1065 -
10 6 7(1 9 7 1).
12) Cla rk, C. E. , He n ry, W . L. & Epstein , S. E. :
Fa milial pr evalen c e a nd ge n etic tr an S mis sio n of
idiopathic s uba o rtic ste n o si . Ne w Engl. J. Med. ,
2 8 9, 7 0 9…7 1 3(1 9 7 3).
13) A belm a n n, W . H. : Vir u s a nd thehe a rt. Cir c･
ulatio n, 4 4, 9 5 0- 956(19 7 1).
14) 鷹津正 ･ 塘 二 郎 ｡ 堀 健 次郎 ･ 井 上 啓造 ･ 北 浦
泰 ･ 陳憲 雄 ｡ 田 中孝生 ･ 園谷 昇 ･ 上 原 春 男 ･ 出 口 寛
文 ･ 佐野 求‥特発 性心 筋症 の 臨床と病因に 関す る研究 .
厚生省特定疾患特発性心筋症調査研究班昭 和 49年度
報告集 . 49- 64貢 , 1975.
15)Go odwin , J. F. :Ca rdia cfu n ctio nin prim a ry
m yo c a rdial dis o rder s. Pa rt l, Brit. He a rt J. ,
1 5 9 5-1 5 9 7(1 9 6 4).
350 北村
･ 三 輪 ･ 勝田 ･ 中西
血 血 心呼野 C鮎 e ¢『 勒 脚 蝕Op血豆e No m凝bs 血 C軌 e C甜 伽 myopa蝕y 五m E感y C 姐 血0 0d
Tok頑 Kitam ura& Isa oNaka nishi,Departm e ntof Patholog y(1), Scho olof Medicin e･ Kan azaw
University, Atsu oM iw a, Departm e nt of Pathology, Faculty of Medicin e, Toya m aMedicaland
Pharm ace utical U miversity, Shogo Katsuda, Scho ol of Par a
- m edicine, Kan az aw University)
監an 拡 a W a,920- J. 血 ze n, Med. Soc. , 90, 34 7-3 51(1 錮1)
Key w oF由: Hypertr ophic No n
-Obstru ctiveCardio myopathy, Disarray,Early childho od
Abstract
An a utopsy c a se of hy pe rtr ophic n o n
- Obstr u ctiv e c a rdio myopathy w a spr e s e nted in a fe m alel
ye a r a nd 2m o nths ofage , W ho died ofc a rdia cfailu r
e with A da m s-Stoke s syndro nie ･ A ta utopsy】
myo c a rdial hy pertrophy of bot hv e nt ricles, P
a rtic ula rly of t he a nte rior w au of theleftv e nt ricle
a nd t he v e nt ric ula r septu m w a spr o mine nt･ T he re w a s n eit hrste n o si
n or obstru Ctio n ofthe o ut
flo w tr a ct. Ilistologic ally dis a rray of myofiber sw a s obse r v ed in the v e ntricl
e s a nd the v e ntric ular
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Fig･ 1･ Ve ntric ula r a nd s eptal hype rtr ophy･ T he ventric ula r s eptu m a nd the a nte rio r w al of
the left v e ntricle w er e m a rkedly thicke n ed.
Fig･ 2･ M a rked hypertr ophy a nd dis a rr ay of myo c ardial c ells.(H . E.)
Fig･ 3･ Vacuolar degen er atio n of myo c a rdialc ells a nd fr aying of m u scle fibers.(H. E.)
Fig. 4. M ild foc al fibr o sis of sin o atrialn ode.(H. E.)
